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RESUMO

Os autores apresentam um caso clinico de malformagfo arterio-venosa dural manifestando-se clinicamente
como sfndrome pré-frontal, documentado com os respectivos exames complementares de dmgnésuco. nomeada-
mente neurorradiolégicos. Tecem-se consideragdes a propdsito dos possiveis mecanismos fisiopatolégicos

implicados.

SUMMARY

Intracranial dural artério-venous malformation presenting a prefrontal syndrome

The autors present a clinical case of an intracranial dural arteriovenous malformation with clinical manifes-
tations of a prefrontal syndrome, documented with its respective diagnostic tests, including imaging studies. A
number of considerations are being enlarged upon, concerning possible pathophysiological mechanisms.

INTRODUCAO

As malformacdes arterio-venosas durais (MA VD) constituem
uma patologia relativamente rara, representando 10 a 15% de
todas as MAYV intracranianas' e consistem numa comunicagdo
fistulosa arterio-venosa ao nivel da dura-mater. Teéricamente
podem ocorrer em qualquer localizagdo dural? mas situam-se
mais frequentemente ao nivel dos seios venosos.

As MAYVD do seio longitudinal superior (SLS), que represen-
tam cerca de 11% de todas as MAVD, colocam problemas de
diagnéstico e terapéuuca complexos devido 2 sua localizagdo na
linha média, importincia das estruturas venosas envolvidas €
multiplicidade de pediculos nutritivos®.

CASO CLINICO

Doente do sexo feminino, de 63 anos de idade, internada por
crise convulsiva t6énico-clénica generalizada inaugural. Mani-
festava desde hd 4 anos um quadro de instalagdo insidiosa e de
agravamento progressivo caracterizado por perturba¢des do
comportamento com alteragdes do humor, por vezes com episddios
de agressividade e linguagem insultuosa, desinibigdo ¢ altera-
¢oes esfincterianas, sugestivo de um sindrome pré-frontal. Nos
antecedentes pessoais destaca-se um traumatismo craniano aos
51 anos, aparentemente minor mas que obrigou a internamento
hospitalar durante 48 horas, e um epis6dio agudo de alteragdes do
comportamento sugestivo de um surto psic6tico, 10anos antes do
internamento de que recuperou totalmente ap6s 3 ou 4 meses de
internamento hospitalar.

O exame neurol6gico 2 entrada era normal, exceptuando um
esbogo de reflexo de sucgdo. A avaliagdo neuropsicoldgica foi
compativel com sindrome de tipo pré-frontal, caracterizado
fundamentalmente por desinibigo, preserveragdo, impersistén-
cia grafo-motora, auséncia de capacidade critica para situagdes
absurdas e dismnésia mais marcada na variante auditivo-verbal.

As andlises de rotina, lipidograma, estudo da coagulagéo (T. de
protrombina, PTT, fibrinogénio, antitrombina 111, proteina C e
proteina S) revelaram-se normais.

O tragado EEG era globalmente um pouco lento, com surtos de
ondas delta nas regides anteriores.
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A TAC e a RM (Fig. 1) revelaram alteragdes difusas da
substdncia branca bi-frontal caracterizadas por acentuagdo da
hipodensidade em TC e hipersinal relativo em RM nas pondera-
¢des DP e T2, mais acentuadas 2 esquerda, com moderado efeito
de massa regional, globalmente compativeis com 4reas de ede-
ma. Detectaram-se igualmente calcificagdes punctiformes bi-
frontais subcorticais, coincidindo topogrificamente com o tra-
jecto de intimeras estruturas vasculares ectasiadas e tortuosas
cortico-subcorticais e profundas, associando-se ectasia dos va-
sos das regides silvicas.

O estudo angiografico (Fig. 2) definiu a existéncia de uma
MAVD ao nivel do 1/3 médio da parede do SLS, alimentada pelas
artérias meningeas médias e ramos transésseos das temporais
superficiais bilateralmente e pelas artérias da foice e occipital
esquerdas. A drenagem efectuava-se através da metade anterior
do SLS e deste retr6gradamente através de veias corticais fron-
tais descendentes. Nos tempos angiograficos tardios visualizou-
se a metade posterior do SLS e miltiplas veias transcerebrais bi-
frontoparietais drenando para as veias silvicas e através das veias
anastométicas inferiores para o seio lateral.

DISCUSSAO

Diversos factores tém sido implicados na etiologia das MAVD,
nomeadamente congénitos (aplasia/hipoplasia sinovenosa), in-
fecciosos, cirdrgicos e trauméticos. Pensa-se que o mecanismo
comum de actuagdo dos diversos factores etiol6gicos implicados
seja 0 desencadear de uma obstrugio venosa sino-dural tran-
sitéria activadora de uma anomalia estrutural da dura, cuja
natureza exacta se desconhece!. A fistula nio € a anomalia
priméria mas sim o resultado de uma comunicagfo anormal
secundéria a essa anomalia venosa dural, mecanismo que pode
ser invocado neste caso, apoiado na evidéncia angiogréfica de
auséncia de comunicagio das duas metades do SLS.

O traumatismo craniano referido nos antecedentes pessoais
dificilmente poderd4 ser responsabilizado como factor etiolégico.
Excepto nos casos em que o traumatismo € suficientemente grave
para provocar uma fractura craniana, em especial se esta interes-
sar estruturas venosas sino-durais, nio é geralmente possivel
estabelecer uma relagio causa/efeito com o desenvolvimento
secunddério da malformag#o.
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Fig. 1-Cortes axiais em TC e RMN (ponderagiio T2) demonstrando as calcificagdes punctiformes subcorticais e as 4reas de edema interessando a substincia
branca periventricular e dos centros semiovais, de maior expressio a esquerda.

Fig. 2 — Angiografia de subtragfio digital das carétidas primitivas demonstrando as aferéncias arteriais pela carétida externa (MM: meningea média; TS:
temporal superficial; OC: occipital) e as drenagens da MAV e do parénquima cerebral (SLS: seio longitudinal superior; VT: veias transmedulares).
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Embora a TAC e a RM possam contribuir para o diagndstico,
é a angiografia que, como no caso em questio, permite a
confirmagdo do diagnéstico e a caracterizagio morfo-estrutural
e hemodinidmica da malformagdo. Assim, foi possivel definir a
multiplicidade e bilateralidade dos pediculos nutritivos meningeos
¢, como por vezes sucede nas malformages durais em geral e nas
do SLS em particular, de artérias cuténeas trans6sseas’. Defini-
ram-se igualmente as estruturas venosas durais, corticais e
transmedulares implicadas e as modificagbes do seu padrao
hemodinimico, nomeadamente o envolvimento das veias corti-
cais frontais na drenagem retrégada da metade anterior do SLS
implicada na drenagem da malformacdo e a congestdo ao nivel
das veias transmedulares bi-frontoparietais e silvicas, recrutadas
para a drenagem de recurso do parénquima cerebral®4”’,

Nao nos surpreende a auséncia de hipertensdo intracraniana: a
oclusdo focal de seios ou segmentos sinusais menos importantes
para a drenagem venosa intracraniana, nomeadamente a porgéo
do SLS anterior as veias rolandicas, geralmente ndo desencadeia
aumento da pressdo intracraniana, embora possa ter consequén-
cias clinicas devido as modificagdes hemodinamicas impostas
sobre a vertente venosa a montante4.

CONCLUSAO

A anilise das caracteristicas hemodindmicas da malformagao,
em particular ao nivel da sua vertente venosa, permite admitir a
existéncia de um débito elevado através da porgéo anterior do
SLS devido ao shunt de vasos meningeos e extracranianos que,
associado ao obsticulo a respectiva drenagem posterior, sejam
responsaveis por um aumento da pressio e do fluxo (retrégado)
através das veias corticais bi-frontais. Como consequéncia de-
senvolveu-se uma hipertensdo venosa crénica segmentar res-
ponsével por uma redugdo focal da pressdo de perfusdo e por
fenémenos de congestdo e consequente isquemia venosa ao nivel
dos lobos frontais. As veias transmedulares constituiram-se
como via de drenagem alternativa do parénquima cerebral, dada
a insuficiéncia das veias corticais.

As calcificagdes distréficas observadas na TAC provavel-
mente s3o consequéncia da degenerescéncia das paredes venosas
hipertrofiadas devido ao stress hemodindmico crénico, atestando
a longa duragéo das alteragdes hemodinamicas descritas.

Julgamos que estas alteragdes hemodinmicas s@o responséveis
pela especificidade do quadro clinico nesta doente.

frequente a ocorréncia de alteragdes das fungdes cognitivas
em casos de MAVD’s do SLS ou em outras situagdes de aumento
do débito efou dificuldades de drenagem do SLS. Admite-se que
essa associagiio € consequéncia directa das alteragSes patolégicas
condicionadas pela hipertensdo venosa crénica, descritas por
alguns autores sob a designagéo da encefalopatia venosa conges-
tiva. O caso agora apresentado parece-nos exemplar relativa-
mente ao conjunto de alteragdes hemodindmicas implicadas
neste tipo de encefalopatia®,
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